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【背景】Werner症候群（以下WS）は常染色体劣性遺伝の希少な疾患
であるが、世界中で報告されている患者のうち約6割が日本人と我が
国で発症頻度が高い早老症である。WSでは皮膚の萎縮・硬化、皮下
脂肪の喪失、白髪や禿頭、白内障などの老化徴候が20歳以降に出現
し、糖尿病、難治性下肢潰瘍、動脈硬化性疾患、悪性腫瘍などを高
率に合併する。また、WS患者では、四肢が枯れ枝のように萎縮する
一方で、体幹は太い特徴的な体型を呈する。WSでは難治性下肢潰瘍、
サルコペニアなどのため、日常生活活動度（ADL）、生活の質（QOL）
が大きく障害されていることが予想されるが、それらを客観的に評
価した報告はない。 
【目的】本研究ではWS患者のADLやQOL低下をもたらす要因を明らか
にすることを目的とした。 
【方法】千葉大学医学部附属病院通院中のWS症例9例（男性4名、女
性5名、年齢48±8.8（平均±SD）歳）について、体組成はDual-energy 
X-ray absorptiometry法により、内臓脂肪面積 (VFA)は腹部CTで定
量した。ADLはロコモ度テスト（2ステップテスト（2歩の歩幅（cm）
/身長（cm））、立ち上がりテスト、ロコモ25）により、QOLは健康関
連QOL尺度であるSF36を用いて評価した。また、ADLに大きく影響さ
れると推察される下肢潰瘍の有無により2群に分け、ADLに関して
Welchのt検定を用いて2群間比較を行った。さらにADL、QOLと相関す
る因子をSpearmanの順位相関分析で検討した。 
【結果】European Working. Group on Sarcopenia in Older People
（EWGSOP）によると、サルコぺ二アの診断基準は男性で骨格筋指数
（skeletal muscle mass index: SMI）7.0 kg/m2未満、女性で5.4 kg/m2
未満とされている。WSでは39歳を含む全例でSMIの低下を認め、この
診断基準に該当していた（4.0±0.6 (平均±SD) kg/cm2）。ロコモ度
テストによるADL調査の結果、WS患者の移動機能は全例で低下してい
た。SF36で評価した健康関連QOLはほとんどの項目で日本国民標準偏
差値を下回っていた。 
 次に、ADL、QOL低下と関連する因子の検討を行った。下肢潰瘍の
有無による2群間比較では、潰瘍合併群(n=6)において2ステップテス
トの有意な低値を認めた（0.63±0.20 v.s. 1.16±0.12, p=0.04）。
また、骨格筋量の低下とADL、QOLとの関連について検討したところ、
それらの間に有意な相関はみられなかった。さらにADLと相関する因
子が他にあるか検討したところ、2ステップテストと年齢、内臓脂肪
面積、BMI、高感度CRPとの間にそれぞれ負の相関が認められた
(ρ=-0.83, p=0.02)、(ρ=-1.00, p=0.00)、 (ρ=-0.86, p=0.01)、
(ρ=-0.83, p=-0.04)。QOL低下に寄与する因子の検討ではSF36の評
価項目の身体機能（PF）とVFA、高感度CRPとの間にそれぞれ負の相
関が認められた(ρ=-0.93, p=0.008)、(ρ=-0.96, p=-0.0001)。 
最後に、ADL及びQOLとの相関が認められた内臓脂肪と年齢をプロ
ットしたところ、高齢であるほど内臓脂肪が蓄積している可能性が
示された。 
【考察】 今回の検討で、WS患者においては39歳を含む全例ですでに
サルコペニアを呈し、ADL、QOLも低下していることが判明した。 
ADL、QOLを低下させる要因として、予想通りに下肢潰瘍の有無が関
与していた。下肢潰瘍の合併は、疼痛、歩行困難、感染や切断への
恐怖などにより、患者のADL,QOLを低下させると考えられる。 
一方でサルコペニアは筋力や運動能の低下によりADL、QOLの低下
につながると想定されたが、今回の検討では、筋肉量とADL、QOLは
相関しなかった。既に対象者全例で筋肉量が低下しており、筋肉量
が保たれている群と比較ができなかったためと考える。 
さらにADL、QOLと相関する他の因子を検索したところ、内臓脂肪
との負の相関が認められた。この機序は不明であるが、内臓脂肪蓄
積の結果、加重によって潰瘍や歩行困難が増悪し、ADL、QOLを低下
させている可能性が考えられる。もしくはサルコペニアや潰瘍によ
ってADL及び活動性が低下するために内臓脂肪が増加する結果を観
察しているのかもしれない。また、内臓脂肪蓄積に伴う慢性炎症や
内臓脂肪を増やす何らかの背景因子が、ADL、QOLを低下させた可能
性もある。 
【結論】潰瘍、サルコペニア、内臓脂肪蓄積は相互に関与しながら
WSのADLおよびQOLを低下させる可能性がある。しかしながら、その
証明には若年患者を含むさらなる多数例の前向き、長期的な検討が
今後必要である。まだ根本治療法のないWS患者のADL、QOL向上を目
指して、今後もその阻害要因や介入手段を検討してゆきたい。 
  
